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های آزمایشگااهی قابگل دو اختلال ارثی خونریزی دهنده که از نظر بالینی غیرقابل تشخیص هستند و توسط آزمون
ناشگی از اخگتلال کنتیهگی بگه د گ  کمبگود یگا ن  گان  Aهمگو ی ی . باشگندمگی Bو  Aباشگنده همگو ی ی تشگخیص مگی
هر دو نگو  همگو ی ی ارثگی . باشدمی 9ناشی از ن  ان  اکتور شماره ) بیماری کریسمس( Bو همو ی ی  8 اکتور 
اسگ ه بنگابراین اغ گب مبتلایگان مگسکر هسگتنده نگنس م نگم   گط رامگل بیمگاری اسگ  و  Xو وابسته بگه کرومگوزو  
شگود ولگی ممهگن هگا و مممگو د در وگروه سگنی نوشگا تشگخیص داده مگیبیمگاری در بهگه. باشگدب بدون دلام  میاغ 
و یگا بگه ) هگای ورزشگیمثگل آسگیب(اس  در مبتلایان به نو  خفیف تگا زمگان دگد  بگروز نرارگ  و  گربا  شگدید 
 .کندمیهای نکادی را درویر این بیماری همه وروه. د   دمل نراری تشخیص داده نشود
 علائم بالینی
خگونریزی . هگای مخت گف بگدن ظگاهر شگودبیماری ممهن اس  خی ی شگدید باشگد و بگه  گور  خگونریزی از قسگم 
تهگرار و شگد  آن بسگتای بگه درنگه کمبگود  گاکتور و شگد  . ممهگن اسگ  رتگی بگا  گربا  بسگیار نزهگی ر  دهگد
-ارده به نگدر  دهگار خگونریزی خودبخگودی مگید 8 ربه دارده به دنوان مثاله بیماری که کمبود خفیف  اکتور 
مممو د خونریزی در مفا ل و هماتو  در بیمگار یگا کمبگود . کندشود و خونریزی به دنبال  ربا  ثانویه بروز می
رگدود . ر  خواهد داد و این بیماران نیاز به درمان نایازینی و تهراری  اکتور مربوطگه را دارنگد 8شدید  اکتور 
دهد و شایع ترین مف ل درویر زانوه آرنجه شگانهه مگد دسگ ه شگا و ران ها در مف ل ر  میدر د خونریزی 75
هگا و اد گاب مریطگیه کگاه  باشد و شهای  از درد مفا ل قبگل از بگروز ور ه همگاتو ه درد د گلا ه انگدا می
 .ینی هستندرسه آترو ی و  مف در مناطق درویره هماهوری خودبخودی و خون در مد و  از دیار دلاه  بال
 های تشخیصیبررسی
 .TBو  TP ,TTP ,RNIآزمایشا  
 درمان
آمینگو کاشروهیگ اسگید . هگای خگونتغ گیظ شگده در بانگ  9و  8شماره  وره تازهه تزریق  اکتتزریق شلاسمای یخ زد
توانگد رگل شگدن لختگه خگون را در ایگن که ی آنزی  ممانم  کننده از اثر آنزی   یبرینولیتی اس  کگه مگی) آمیهار(
شگگود ولگگی اثگگر  مگگی 8کگگه مونگگب ا گگزای  سگگط   گگاکتور ) دسموشرسگگین( PVADDتزریگگق . مگگوارد آهسگگته کنگگد
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 خانواده/ آموزش به بیمار
 :شودبه بیمار و خانواده وی در زمینه موارد زیر آموز  داده می
 دارو درمانی 
شود که نه  به رداقل رساندن سگروینهه تغییگرا  و گمیتی اسیده تو یه می در ور  تنویز آمینوکاشروهی  -
کنتگرل شگود ) کگراتین کینگاز(هگای ق بگی در  ور  م رف طو نی مگد  ایگن داروه آنگزی . به آهستای اننا  شود
ودر  گگور  بگگروز دلاهگگ  ) آزمایشگگا  درخواسگگتی شزشگگ اننگگا  شگگده و بگگه رویگگ  شزشگگ ممگگالج رسگگانده شگگود(
 .سریما به شزش مرانمه شود) درده تور  و قرمزی شاها(بی  ترومبو  
هگای شود که در طول دوره درمان با ایگن داروه تو گیهتو یه می) دسموشرسین( PVADDدر  ور  تنویز  -
شزش در ارتباط با تمدیل نوشیدن مایما  ردای  شگود و در  گور  بگروز دلاهمگی مثگل بثگورا  ن گدیه کهیگره 
زه تنای نفسه سردرد م او ه خواب آلودویه ا زای  سریع وزنه اغتشگا  شگموره تشگنج و خار  شوس ه تبه لر
 .اغماء به شزش اطلا  داده شود
شگود کگگه نهگ  ن گگوویری از خگگونریزی هناگا  مسگگوا  کگگردن از تو گگیه مگگی 9ه 8در  گور  تنگگویز  گاکتور  -
در  گور  بگروز دلاهمگی مثگل  مسوا  نگر  و هناگا  ا گلاو  گور  نیگز از ریگ  تگرا  برقگی اسگتفاده شگود و
هگا یگا اطگراف آنه تگبه لگرزه تهگو ه کبگودی یگا خار  شوس ه کهیگره تغییگرا  رنگو شوسگ   گور ه تگور  هشگ 
هاه ادرار یا مد و  خون آلوده تنای نفس بگه شزشگ اطگلا  داده شگود و در خونریزی غیردادیه خونریزی از لثه
 یا داروساز از م رف هروونه  گراورده دارویگی بگدون نسگخه مواقع استفاده از این داروه بدون مشور  با شزش
 .خودداری شود
 سایر نکات آموزشی 
تو گگیه بگگه انتنگگاب از م گگرف داروهگگایی مثگگل آسگگشرینه داروهگگای  گگد التهگگابی غیراسگگتروهیدی مثگگل بگگرو نه  -
اروهگای بگدون ای و الهگله انتنگاب از م گرف دهگای تغسیگهانتنگاب از م گرف ویاهگان و مهمگل... اسگتامینو ن و 
 )برای درمان سرماخوردوی(نسخه 
شگود بهداشگ  دهگان ردایگ  شگود تگا نیگاز بگه کشگیدن دنگدان نشگود از نهگ  شیشگایری از خگونریزیه تو گیه مگی -
از دستهاری بینگی خگودداری شگوده در . مسوا  نر  نه  شستشوی دهان استفاده شود و از نخ دندان استفاده نشود
انده کاررد اسگشی ن  و دیاگر وسگایل ارتوشگدی  گرور  مف ی یا داخل د لانی شدهبیمارانی که دهار خونریزی 
در  گور  نیگاز بگه نرارگیه بایگد دمگل نرارگی بگا ارتیگاط اننگا  . از اننا  تزری ا  د لانی انتنگاب شگود. دارد
با ارتیگاط دمگل  مثلاد قبل از آندوسهوشی یا شونهسیون نخا  باید(شود و قبل از آن  اکتور مورد نظر نایازین شود 
برای شیو موهای زاهگد بگدن از . شود که کار  شناسایی بیمار همیشه همراه او باشدبه همین دلیل تو یه می) شود
 .تیغ استفاده نشود و به نای آن از ری  ترا  برقی استفاده شود
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وشگیاری دیسترس تنفسیه تغییگر در سگط  ه(شود که در  ور  بروز دوارض خطرنا  خونریزی تو یه می -
 .بلا ا ه به نزدیهترین مرکز اورکانس مرانمه شود) و تغییرا  دلاه  ریاتی
در طی خونریزی باید از این کار انتنگاب شگود (شود که از رما  ور  استفاده شود نه  تسهین درده تو یه می -
 .)و از کیف یخ بر روی مو ع خونریزی استفاده شود
 تهانمیهای سناین انتناب از اننا  ورز  -
 .دقی ه مره   شار داده شود 7-10در  ور  بروز خونریزیه مو ع به مد   -
 
